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Sažetak. Cilj: Analizirati  podatke o dijagnosti ci nasljednih koagulacijskih poremećaja u Klinič-
kom bolničkom centru Rijeka te utvrditi  pojavnost pojedinih koagulopati ja, dob u vrijeme po-
stavljanja dijagnoze i indikacije za laboratorijsku obradu. Materijali i metode: U radu je retros-
pekti vno analizirana dijagnosti ka nasljednih koagulopati ja u Kliničkom bolničkom centru Rijeka 
od 1975. godine do 2014. godine. Korištena je laboratorijska i medicinska dokumentacija Labo-
ratorija za ispiti vanje poremećaja zgrušavanja krvi Kliničkog zavoda za transfuzijsku medicinu. 
Rezultati : U navedenom razdoblju dijagnosti cirano je 117 nasljednih koagulopati ja. Najčešće su 
dijagnosti cirane hemofi lija A u 33 % slučajeva (39/117) i von Willebrandova bolest u 21 % 
(25/117), slijede hemofi lija B 10 % (12/117), hipofi brinogenemija 10 % (12/117), te ostale rijet-
ke koagulopati je: defi cit faktora VII:11/117 (9 %), XI: 8/117 (7 %), V: 3/117(3 %), XIII: 3/117 
(3 %), X:2/117 (2 %) i kombinirani defi cit faktora V i VIII:2/117 (2 %). Teški oblik hemofi lije A di-
jagnosti ciran je kod 7/39 (18 %), umjereni oblik kod 9/39 (23 %), te blagi oblik kod 23/39 (59 %). 
Teški oblik hemofi lije B dijagnosti ciran je kod jedne osobe (8 %), umjereni kod 6 (50 %), a blagi 
kod 5 (42 %). Indikacija za dijagnosti ku poremećaja kod teških oblika koagulopati ja bilo je isklju-
čivo krvarenje u ranoj dječjoj dobi, a za ostale koagulopati je, uz krvarenje, razlog za dijagnosti ci-
ranje su bili prijeoperati vna i obiteljska obrada. Zaključak: Tijekom četrdesetogodišnjeg razdo-
blja u Kliničkom bolničkom centru Rijeka dijagnosti cirano je 117 nasljednih koagulopati ja. 
Najčešće su hemofi lija A i von Willebrandova bolest, slijede hemofi lija B i defi cit fi brinogena, 
dok su ostale koagulopati je rijetke. Dobiveni podaci sukladni su s podacima iz literature, izuzev 
povećane učestalosti  hipofi brinogenemije u našoj populaciji.
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Abstract. Aim: To analyse diagnosti c data of inherited coagulati on disorders in Clinical Hospital 
Centre Rijeka, to determine the frequency, age of diagnosis and the reasons for laboratory test-
ing. Methods: A retrospecti ve analysis of diagnosti c data for inherited coagulopathies in Clinical 
Hospital Centre Rijeka in period from 1975 to 2014. The data were collected from laboratory 
and medical documentati on of Coagulati on Laboratory of Clinical Insti tute for Transfusion Med-
icine. Results: During the study period 117 inherited coagulopathies were diagnosed. The most 
frequent were haemophilia A 33 % (39/117), von Willebrand disease 21 % (25/117), followed 
by haemophilia B 10 % (12/117) hypofi brinogenemia 10 % (12/117), and other rare inherited 
coagulopathies: factor VII: 11/117 (9 %), XI: 8/117 (7 %), V: 3/117 (3 %), XIII: 3/117 (3 %), X: 
2/117 (2 %), and combined defi ciency of factors V and VIII: 2/117 (2 %). Severe haemophilia A 
has been diagnosed in 7/39 (18 %), moderate in 9/39 (23 %) and mild in 23739 (59 %) of cases. 
Severe haemophilia B has been diagnosed in one case (8 %), moderate in 6 (50 %) and mild in 5 
(42 %). The reason for severe coagulopathies diagnosis has been enti rely a bleeding in early 
children’s age, while the reasons for other coagulopathies diagnoses have been bleeding, pre-
operati ve testi ng and family screening. Conclusion: In Clinical Hospital Centre Rijeka during for-
ty years period 117 inherited coagulati on disorders have been diagnosed. The most common 
have been haemophlia A, von Willebrand disease, haemophilia B and factor I defi ciency, while 
other coagulopathies have been rare. Collected data are comparable with literature, except 
higher frequency of hypofi brinogenemia in our populati on.
Key words: diagnosis; hemophilia A; hemophilia B; inherited coagulati on disorders
*Dopisni autor:
Mr. sc. Nada Vukelić-Damijani, dr. med. 
Klinički zavod za transfuzijsku medicinu, 
KBC Rijeka
Tome Strižića 3, 51 000 Rijeka
e-mail: transfuzija-susak@kbc-rijeka.hr
1 Klinički zavod za transfuzijsku medicinu, 
KBC Rijeka, Rijeka
2 Klinika za internu medicinu, KBC Rijeka, 
Rijeka
3 Klinika za pedijatriju, KBC Rijeka, Rijeka
Dijagnosti ka nasljednih koagulacijskih 
poremećaja u Kliničkom bolničkom centru Rijeka
Diagnosis of inherited coagulati on disorders in Clinical Hospital Centre 
Rijeka




N. Vukelić-Damijani, N. Katalinić, A. Načinović-Duleti ć et al.: Dijagnosti ka nasljednih koagulacijskih poremećaja u KBC-u Rijeka
medicina fl uminensis 2016, Vol. 52, No. 1, p. 125-132
UVOD 
Nasljedni koagulacijski poremećaj ili nasljedna 
koagulopati ja je poremećaj koagulacijskog susta-
va koji karakterizira nasljedni nedostatak jednog 
ili više faktora (F) u procesu zgrušavanja krvi. Re-
lati vno su rijetka oboljenja, ali zbog mogućih teš-
kih i učestalih komplikacija, kao i specifi čnog, 
skupog liječenja, predstavljaju značajan socioeko-
nomski i zdravstveni čimbenik u određenoj popu-
laciji. 
lacijskog statusa u sklopu prijeoperati vne obrade, 
ili obradom obitelji nakon dijagnosti ciranog pore-
mećaja u nekog od članova obitelji. Dijagnoza se 
postavlja laboratorijski, izvođenjem testova kojima 
se dokazuje akti vnost pojedinog faktora zgrušava-
nja. Za faktore vanjskog puta zgrušavanja (faktori 
II, V, VII i X) koriste se jednostupanjski koagulome-
trijski testovi po principu izvođenja protrombin-
skog vremena, a za faktore unutarnjeg puta (fakto-
ri VIII, IX, XI i XII) testovi po principu akti viranog 
parcijalnog tromboplasti nskog vremena1,3. Von 
Willebrandova bolest je kompleksna i dijagnosti čki 
zahtjevna, a bazira se na nekoliko testova: ispiti va-
nje ristoceti n-kofaktorske akti vnosti  von Wille-
brandova faktora (vWF:RCo), određivanje anti gena 
von Willebrandova faktora (vWF:Ag), određivanje 
akti vnosti  koagulacijskog faktora VIII, ispiti vanje 
agregabilnosti  trombocita inducirano ristoceti nom 
te imunoelektroforeza faktora. 
Klasifi kacija hemofi lije A i B radi se temeljem po-
stotka akti vnosti  faktora VIII, odnosno faktora IX 
(teški oblik < 1 %, umjereni ili srednje teški oblik 
1 – 5 %, blagi oblik 5 – 40 %)1,2,5. Von Willebrandova 
bolest je autosomno nasljedna koagulopati ja, sa ši-
rokim rasponom kliničke simptomatologije i labo-
ratorijskih parametara, koji uvjetuju i kompleksnu 
klasifi kaciju poremećaja. Veći broj lakših oblika 
ostaje neprepoznat, pa je i učestalost ovog pore-
mećaja teško točno odrediti , kao i postaviti  ade-
kvatnu dijagnozu bolesti  u nekim slučajevima1,2.
Klinička simptomatologija koagulopati ja ovisi o 
vrsti  i težini poremećaja, a može varirati  od spon-
tanih i životno ugrožavajućih krvarenja, pa do kli-
nički asimptomatskih oblika bolesti 1,2,3,8.
Cilj rada bio je istražiti  dijagnosti ku nasljednih ko-
agulopati ja u Kliničkom bolničkom centru (KBC) 
Rijeka i pojavnost pojedinih koagulopati ja, te ih 
analizirati  prema težini poremećaja, dobi i razlo-
gu dijagnosti ciranja.
MATERIJAL I METODE
U radu su ispitane i analizirane sve nasljedne koa-
gulopati je dijagnosti cirane u četrdesetgodišnjem 
razdoblju od 1. siječnja 1975. do 31. prosinca 
2014. godine u KBC-u Rijeka. Korišteni su medicin-
ski i laboratorijski podaci iz arhive Laboratorija za 
ispiti vanje poremećaja zgrušavanja krvi Kliničkog 
zavoda za transfuzijsku medicinu KBC-a Rijeka. Za 
Nasljedna koagulopati ja poremećaj je koagulacijskog 
sustava koji je karakteriziran nasljednim nedostatkom 
jednog ili više faktora u procesu zgrušavanja krvi. To su 
relati vno rijetka oboljenja, ali zbog mogućih teških i 
učestalih komplikacija, kao i specifi čnog, skupog liječe-
nja, predstavljaju značajan socioekonomski i zdravstve-
ni čimbenik u određenoj populaciji.
Nasljedni nedostatci faktora zgrušavanja dijele se u 
dvije skupine. U prvu skupinu ubrajamo koagulo-
pati je koje se pojavljuju relati vno često: hemofi lija 
A (nedostatak faktora VIII), hemofi lija B (nedosta-
tak faktora IX) i von Willebrandova bolest, a čine 
gotovo 95 % svih nasljednih defi cita koagulacijskog 
sustava1,2. U drugu skupinu spadaju rijetke koagulo-
pati je u koje spadaju defi citi  svih ostalih faktora 
zgrušavanja (prirođeni nedostatci faktora I (fi brino-
gen), II, V, VII, X, XI, XII, XIII) i kombinirani defi citi 1-5. 
Učestalost koagulopati ja je različita za svaki ti p 
poremećaja pa je tako za hemofi liju A 5 do 10 na 
100.000 stanovnika, hemofi liju B 1 na 100.000 
stanovnika, von Willebrandovu bolest 2 do 10 na 
100.000 stanovnika, nedostatak F VII 1 na 
500.000 stanovnika. Najrjeđi je nedostatak F XIII s 
učestalosti  1 na 2.000.000 stanovnika1-3,6,7. 
Nasljedni nedostatci faktora zgrušavanja su ra-
znolika skupina poremećaja. Iako svi defi citi  za-
hvaćaju isti  sustav, njihovi poremećaji pokazuju 
veliku raznolikost, kako u ti pu nasljeđivanja, teži-
na poremećaja, kliničkoj simptomatologiji, tako i 
u izboru i načinu liječenja. 
Dijagnosti ka oboljenja se najčešće postavlja teme-
ljem kliničke simptomatologije u vidu krvarenja, 
bilo spontanih, bilo postt raumatskih, dok se blaži 
defi citi  mogu otkriti  slučajnim testi ranjem koagu-
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analizu su korišteni podaci o ti pu koagulopati je, 
stupnju poremećaja, spolu te dobi pacijenta u vri-
jeme postavljanja dijagnoze. Ispiti vana je populaci-
ja pretežno Primorsko-goranske, Istarske i Ličko-
-senjske županije, a manjim dijelom i drugih regija. 
Za laboratorijsko dijagnosti ciranje koagulacijskih 
poremećaja u ispitanika koristi li su se sljedeći te-
stovi:
• ruti nski pregledni testovi koagulacijskog susta-
va: protrombinsko vrijeme (PV), akti virano 
parcijalno tromboplasti nsko vrijeme (APTV), 
koncentracija fi brinogena te broj trombocita;
• testi ranje akti vnosti  pojedinih faktora koagula-
cije mjerenjem akti vnosti  faktora zgrušavanja 
(II, V, VII, VIII, IX, X, XI, XII) na principu bazič-
nog testa (PV ili APTV) uz korištenje faktor de-
fi cijentne plazme;
• ispiti vanje akti vnosti  faktora XIII određivano je 
fotometrijskom metodom;
• u dijagnosti ci von Willebrandove bolesti  mje-
rena je ristoceti n-kofaktorska akti vnost 
(vWFR:CoF), kod dijela pacijenata vWF:Ag, is-
piti vanje agregabilnosti  trombocita inducirane 
ristoceti nom, uz određivanje akti vnosti  koagu-
lacijskog faktora VIII; 
• dodatna dijagnosti ka bila je trombelastografi ja 
(TEG).
Stati sti čka obrada podataka
Podaci su stati sti čki obrađeni u programu STATI-
STICA 12. (StatSoft  Inc., Tulsa, USA). Budući da je 
testi ranje normalnosti  raspodjele podataka o 
dobi postavljanja dijagnoze Kolmogorov-Smirnov-
ljevim testom pokazalo da raspodjela podataka 
nije normalna podatci su prikazani medijanom i 
rasponom. Test razlike proporcija korišten je kako 
bi se utvrdilo postoji li stati sti čki značajna razlika 
u učestalosti  oboljenja s obzirom na spol, a stati -
sti čka značajnost određena je na razini P < 0,05.
REZULTATI
Tijekom četrdesetogodišnjeg razdoblja laborato-
rijske dijagnosti ke poremećaja hemostaze u našoj 
ustanovi dijagnoza nasljedne koagulopati je po-
stavljena je kod 117 osoba, od kojih su 71 % muš-
karci (83/117) i 29 % žena bilo manje (34/117).
Najčešće nasljedne koagulopati je bile su hemofi -
lija A 33 % (39/117) i von Willebrandova bolest 
21 % (25/117). Hemofi lija B dijagnosti cirana je 
kod 12 ispitanika (10 %), kao i nasljedni defi cit fi -
brinogena ili faktora I (10 %), a defi cit faktora VII 
kod 11 pacijenata (9 %). Slijedi defi cit faktora XI 
kod 8 ispitanika (7 %), a zati m po brojnosti  i ostali 
rijetki koagulacijski defi citi : defi cit faktora V kod 3 
(3 %), faktora XIII (3 %), faktora X (2 %) te kombi-
nirani defi cit faktora V i VIII (2 %). Ukupan broj i 
spolna raspodjela pojedinih koagulopati ja prika-
zana je u tablici 1.
Testom razlike proporcija nasljedne koagulopati je 
stati sti čki se značajno češće dijagnosti ciraju u 
muškoj populaciji (P < 0,001). Ako se isključe he-
mofi lije koje su karakteristi čno oboljenje muška-
raca, nema stati sti čke značajnosti  u raspodjeli 
ostalih koagulopati ja prema spolu (P >  0,05).
Tablica 1. Učestalost dijagnosti ciranih nasljednih koagulopati ja u KBC-u Rijeka u razdoblju od 1975. do 2014. godine
Koagulopati ja (defi cit faktora zgrušavanja) Muškarci Žene Ukupno 
 N  % N  % N  %
Hemofi lija A (faktor VIII) 39 100 0 0 39 33
von Willebrandova bolest 13 52 12 48 25 21
Hemofi lija B (faktor IX) 12 100 0 0 12 10
Fibrinogen (faktor I) 4 33 8 67 12 10
Faktor VII 3 27 8 73 11 9
Faktor XI 4 50 4 50 8 7
Faktor V 2 67 1 33 3 3
Faktor XIII 3 100 0 0 3 3
Faktor X 2 100 0 0 2 2
Kombinirani defi cit faktora V + VIII 1 50 1 50 2 2
Ukupno 83 71 34 29 117 100
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Analizirajući nivo akti vnosti  faktora VIII najmanje 
je bilo teških oblika (18 %), slijedi umjereni ili 
srednje teški oblik (23 %), a najčešće je dijagno-
sti ciran blagi oblik hemofi lije A (59 %) (slika 1). 
Kod svih ispitanika s teškim oblikom hemofi lije A 
razlog za testi ranje je bilo krvarenje. Kod umjere-
nih ili srednje teških oblika povod za testi ranje je 
bilo krvarenje kod 6/9 (67 %), obiteljska obrada 
zbog sumnje na poremećaj kod 2/9 (22 %), a pri-
jeoperati vna obrada kod jednog (11 %) ispitanika. 
Za postavljanje dijagnoze blagog oblika hemofi lije 
A krvarenje je bilo razlog za testi ranje kod 10/23 
osobe (44 %), prijeoperati vna obrada kod 7/23 
(30 %), te obrada članova obitelji kod 6/23 ili 
26 % (slika 2). Medijan dobi postavljanja dijagno-
ze teškog oblika hemofi lije A bio je 2 godine (ras-
pon od 1 do 5 godina), za umjereni oblik medijan 
je bio 10 godina (raspon od 2 do 40 godina), a za 
blagi oblik medijan je bio 20 godina (raspon od 1 
do 50 godina) (slika 3).
Hemofi lija B ili defi cit faktora IX je dijagnosti ciran 
kod 12 muških osoba. Teški oblik je dijagnosti ci-
ran kod jedne osobe (8 %), umjereni oblik kod 6 
(50 %), a blagi kod 5 osoba (42 %) (slika 1). Razlog 
za dijagnosti ciranje teškog oblika bolesti  bilo je 
krvarenje. Za umjereni oblik razlog dijagnosti cira-
nja je bilo krvarenje kod 4 osobe (66 %), prijeope-
rati vna obrada kod jedne osobe (22 %) i obitelj-
Slika 1. Broj dijagnosti ciranih hemofi lija A i B prema težini poremećaja
Slika 2. Razlozi za laboratorijsku obradu i postavljanje dijagnoze hemofi lije A
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Slika 3. Dob postavljanja dijagnoze hemofi lije A u donosu na težinu poremećaja
ska obrada koagulopati je kod jedne osobe (22 %). 
Razlog za testi ranje kod blagih oblika hemofi lije B 
su bili krvarenje kod dvojice (40 %), kao i prijeo-
perati vna obrada (40 %), a obiteljska obrada kod 
jednog muškarca (20 %) (slika 4). 
Dijagnoza teškog oblika hemofi lije B postavljena 
je u jednog pacijenta u prvoj godini života. Kod 
umjerenog oblika medijan dobi za postavljanja 
dijagnoze je 6,5 godina (raspon 2 – 36 godina), a 
za blagi oblik medijan je bio 4 godine (raspon 
1 – 46 godina) (slika 5).
U našoj ustanovi uz hemofi lije najučestalija na-
sljedna koagulopati ja bila je von Willebrandova 
bolest koja je dijagnosti cirana kod 25 osoba, 13 
Slika 4. Razlozi za laboratorijsku obradu i postavljanje dijagnoze hemofi lije B
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Tablica 2. Dob postavljanja dijagnoze nasljednih koagulopati ja
Koagulopati ja 




Hemofi lija A (faktor VIII) 39 10 1 – 50
von Willebrandova bolest 25 17 1 – 40
Hemofi lija B (faktor IX) 12 5 1 – 46
Fibrinogen (faktor I) 12 32,5 4 – 52
Faktor VII 11 41 19 – 61
Faktor XI 8 43 24 – 54
Faktor V 3 29 5 – 30
Faktor XIII 3 12 5 – 33
Faktor X 2 34,5 21 – 48
Kombinirani defi cit faktora V + VIII 2 28 8 – 48
Slika 5. Dob postavljanja dijagnoze hemofi lije B u donosu na težinu poremećaja
muškaraca i 12 žena, s medijanom dobi postavlja-
nja dijagnoze od 17 godina (raspon 1 – 40 godi-
na). Najčešći razlog za postavljanje dijagnoze von 
Willebrandove bolesti  bilo je krvarenje kod 12 
osoba (48 %), obiteljska obrada kod 10 (40 %), te 
prijeoperati vna obrada kod triju osoba (12 %). Ti-
pove von Willebrandove bolesti  zbog ograničenih 
laboratorijskih mogućnosti  nije bilo moguće 
odrediti .
Među češće dijagnosti ciranim koagulopati jama je 
i nasljedna hipofi brinogenemija, dijagnosti cirana 
kod 12 osoba (4 muškarca i 8 žena). Medijan dobi 
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za postavljanje dijagnoze nasljedne hipofi brino-
genemije bio je 32,5 godina (raspon 4 – 52 godi-
ne), a razlog za postavljanje dijagnoze je u 75 % 
slučajeva obiteljska obrada (9/12), slijedi krvare-
nje u 17 % slučajeva (2/12) te prijeoperati vna 
obrada u jednom slučaju (8 %).
Ostale nasljedne koagulopati je dijagnosti cirane 
su rjeđe, u različitoj životnoj dobi (tablica 2).
RASPRAVA 
Nasljedne koagulopati je su rijetka oboljenja karak-
terizirana nedostatkom jednog ili više faktora u 
procesu zgrušavanja krvi. Iako poremećaj zahvaća 
isti  sustav, a svi faktori su karike u istom lancu zgru-
šavanja krvi, njihovi poremećaji pokazuju veliku 
raznolikost, kako u ti pu nasljeđivanja, jačini pore-
mećaja, kliničkoj simptomatologiji, tako i u izboru i 
načinu liječenja. Dijagnosti ka poremećaja najčešće 
se postavlja temeljem kliničke simptomatologije, 
ali je defi cit moguće otkriti  i slučajnim testi ranjem 
koagulacijskog statusa kod prijeoperati vne obrade 
ili obradom članova obitelji kod već utvrđenog na-
sljednog poremećaja. U postavljanju dijagnoze na-
sljedne koagulopati je, uz laboratorijski dokazanu 
sniženu akti vnost faktora zgrušavanja, neophodna 
je klinička i obiteljska obrada. 
Zbog mogućih komplikacija te specifi čnog i rela-
ti vno skupog liječenja nasljedne koagulopati je 
predstavljaju značajan socioekonomski i zdrav-
stveni čimbenik u određenoj populaciji, a u pra-
ćenju i liječenju takvih pacijenata neophodna je 
sinergija različiti h kliničkih specijalnosti . U radu 
su izneseni podaci o ukupnom broju nasljednih 
koagulopati ja dijagnosti ciranih u KBC-u. Rijeka 
unatrag četrdeset godina, od početka laboratorij-
skog ispiti vanja koagulacijskog sustava u našoj 
ustanovi, do danas, uz analizu koagulopati ja pre-
ma vrsti  i ti pu poremećaja, dobi i kliničkom razlo-
gu koji je prethodio postavljanju dijagnoze. Dobi-
vene podatke usporedili smo s podacima iz 
literature. Svjetsko udruženje za hemofi liju (engl. 
World Federati on of Hemophilia; WFH) u svom je 
izvještaju za 2013. godinu objavilo podatke o bro-
ju prijavljenih nasljednih koagulopati ja, a na te-
melju izvještaja 107 zemalja svijeta ili 91 % uku-
pne svjetske populacije9. Prema tom izvještaju 
najčešća koagulopati ja u svijetu je hemofi lija A (N 
= 140 313 slučajeva), slijede von Willebrandova 
bolest (N = 69 835) i hemofi lija B (N = 28 430), a 
zati m u manjem broju ostale rijetke koagulopati -
je, i to redom: defi cit faktora VII (N = 7 277), XI 
(N = 5 693), V (N = 1737), X (N = 1 598), defi cit 
faktora I (N = 1324), faktora XIII (N = 1 239), kombi-
nirani defi cit faktora V i VIII (N = 515), te kao naj-
rjeđi defi cit faktora II (N = 281). I u ostaloj literaturi 
nalazimo podatke o učestalosti  koagulopati ja, koje 
navode sličnu incidenciju nasljednih koagulacijskih 
defi cita10-13. Analizirajući naše podatke vidimo da 
su usporedivi s navedenim. Iznimku čini hipofi bri-
nogenemija (defi cit faktora I) čija je učestalost u 
Najčešće dijagnosti cirane koagulopati je bile su hemofi -
lija A i von Willebrandova bolest, slijede hemofi lija B, 
defi cit faktora I i faktora VII, dok su ostali oblici koagula-
cijskih defi cita dijagnosti cirani rijetko.
našoj ustanovi veća nego kod ostalih, a to objaš-
njavamo dokazanom nasljednom hipofi brinogene-
mijom kod 12 članova nekoliko rodbinski poveza-
nih obitelji u Gorskom Kotaru. U literaturi nismo 
pronašli podatke o ukupnom broju dijagnosti cira-
nih hemofi lija i ostalih rijetkih nasljednih koagulo-
pati ja u Hrvatskoj, pa naše podatke nismo mogli 
usporediti  s nacionalnim. 
Analizirajući udio pojedinih oblika hemofi lije A i B 
(teški, umjereni i blagi oblik) u našoj populaciji i us-
poređujući rezultate s podacima iz literature uoča-
vamo djelomičnu usporedivost, budući da su po-
daci raznoliki. Aznar i sur. su u svom radu objavili 
raspodjelu hemofi lije A prema težini poremećaja 
za španjolsku populaciju, u kojoj prevladava blagi 
oblik (53 %), a slijede teški (33 %) i umjereni 
(14 %), dok Dragani i sur.11 za populaciju talijanske 
regije Abruzzo navode podatke prema kojima ta-
kođer prevladava blagi oblik hemofi lije A (62 %), a 
slijede teški (27 %) i umjereni oblik (11 %),. Iorio i 
sur. objavili su podatke talijanskog Registra hemo-
fi lija i srodnih oboljenja po kojem brojčano domi-
niraju teški oblici (51 %), slijede blagi (34 %) i 
umjereni oblik (15 %), a sličan odnos navode Kari-
mi i sur. za dio iranske populacije u kojoj također 
prevladavaju teški (41 %), a slijede blagi (35 %) i 
umjereni (24 %) oblik. U naših ispitanika prevlada-
va blagi oblik (59 %), a slijede umjereni (23 %) i 
teški (18 %). Isti  autori navode i podatke o raspo-
djeli pojedinih oblika hemofi lije B, a ona je različita 
kod svakog od navedenih autora. Prema Aznar i 
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sur.14 u španjolskoj populaciji prevladavaju blagi 
oblici (39 %), slijede umjereni (32 %) i teški oblik 
(29 %), dok u talijanskoj prema Iorio i sur.15 prevla-
dava teški oblik (41 %), slijede blagi (35 %) i umje-
reni (24 %). Dragani i sur.11 u svom radu za popula-
ciju talijanske regije Abruzzo navode najveći broj 
umjerenih oblika hemofi lije B (45 %), dok slijede 
teški (30 %) i blagi (25 %), a Karimi i sur.12 za popu-
laciju južnog Irana navode najveći broj teških 
(69 %), a slijede ih umjereni (18 %) i blagi (13 %) 
oblik. U našoj ispiti vanoj populaciji prevladavaju 
umjereni (50 %) i blagi oblik (42 %), dok je teških 
oblika hemofi lije B bilo najmanje (8 %).
Dob u kojoj je koagulopati ja dijagnosti cirana u na-
ših ispitanika odgovara ti pu i težini poremećaja. 
Teški oblici hemofi lija i drugih koagulopati ja otkri-
veni su u ranom djeti njstvu, do treće godine života, 
uglavnom zbog kliničke slike krvarenja. Blaži oblici 
poremećaja praćeni su blažom kliničkom slikom ili 
su bili asimptomatski, te su dijagnosti cirani u širem 
dobnom rasponu, a razlozi za testi ranje su najče-
šće bili prijeoperati vna obrada ili testi ranje članova 
obitelji osoba s nasljednom koagulopati jom. Na-
sljedne koagulopati je dijagnosti cirane su češće u 
muškaraca negoli u žena, s obzirom na značajan 
udio hemofi lija koje su spolno vezane nasljedne 
bolesti  i karakteristi ka su muške populacije.
Budući da osobe testi rane u našoj ustanovi nisu 
bile samo iz Primorsko-goranske županije već i iz 
susjednih županija, a u manjem broju i ostalih di-
jelova Hrvatske, točne epidemiološke podatke o 
prevalenciji pojedinih koagulopati ja nije bilo mo-
guće odrediti .
ZAKLJUČAK
Testi ranje poremećaja zgrušavanja krvi u KBC-u 
Rijeka provodi se od 1975. godine. Analizom me-
dicinske i laboratorijske dokumentacije dobili 
smo podatke o ukupnom broju i vrsti  nasljednih 
koagulopati ja dijagnosti ciranih u našoj ustanovi. 
Najčešće dijagnosti cirane koagulopati je bile su 
hemofi lija A i von Willebrandova bolest, slijede 
hemofi lija B i defi cit faktora I te defi cit faktora VII, 
dok su ostali oblici koagulacijskih defi cita dijagno-
sti cirani rijetko. Dobiveni podaci o brojčanom 
odnosu i ti pu koagulopati ja usporedivi su s poda-
cima iz literature, a izuzetak čini povećana uče-
stalost defi cita faktora I (hipofi brinogenemije) u 
našoj populaciji. Razlog i dob dijagnosti ciranja 
odgovaraju vrsti  i jačini poremećaja.
Izjava o sukobu interesa: Autori izjavljuju da ne postoji 
sukob interesa.
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